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Klinische lessen
Angina pectoris en myocardinfarct bij zuigelingen
M.J.JAGER, R .B .T A N K E  EN G .L .K A A N
Dames en Heren,
Bij zuigelingen die veel huilen, gaat het meestal om  ko- 
liekachtige aanvallen zonder verdere pathologische af­
wijkingen.1 Pijn op de borst en myocardinfarcering zijn 
zeer ongewoon op de kinderleeftijd. Mogelijke oorzaken 
ervan zijn: congenitale hartafwijkingen, verworven aan­
doeningen van myocard, pericard of coronairvaten en 
aritmieën. Onder de congenitale hartafwijkingen die 
kunnen leiden tot angina pectoris en zelfs tot myocardin- 
farcering vallen belemmeringen van de linker-ventrikel- 
uitstroom (hypertrofische cardiomyopathie, (sub)valvu- 
laire aortastenose), mitralisklepprolaps (pijn ten  gevolge 
van papillairspier- of endocardischemie door linker-ven- 
trikelfalen) en aberrant ontspringende of verlopende co- 
ronaria. Laatstgenoemde aandoening kan zich vroeg op 
de zuigelingenleeftijd presenteren met een dramatisch 
beeld van hartfalen en shock, maar ook pas op latere 
leeftijd.
Dat symptomen aspecifiek zijn en diagnostiek lastig is, 
waardoor men zich gemakkelijk op het verkeerde been  
laat zetten, willen wij u demonstreren aan de hand van 
drie zuigelingen die wij zagen op onze polikliniek m et 
ontroostbaar huilen gebonden aan inspanning,
Patiënt A, een meisje van 3 maanden, werd verwezen 
wegens slecht groeien (40 g in de laatste maand, normaal 
600 g/maand), moeheid, ontroostbaar huilen en transpi­
reren bij inspanning. Wij zagen een bleek, tachypnoïsch, 
dystrofisch meisje met een gewicht van 4900 g (P5; haar 
geboortegewicht was 3900 g). De longen waren schoon; 
over het hart werden luide tonen gehoord zonder geruis. 
De lever was 2,5 cm palpabel met een scherpe rand. D e  
perifere pulsaties waren goed palpabel.
Aanvullend bloedonderzoek gaf geen afwijkende u it­
slagen. Op de thoraxfoto was een normale hartgrootte te 
zien met een relatief arme longvaattekening. E lektrocar­
diografie (ECG) toonde pathologische Q-golven in aflei­
ding I, aVL en precordiaal. Er waren ST-elevaties links 
precordiaal, ST-depressies ter plaatse van de achter­
wand en positieve T-toppen rechts precordiaal (figuur). 
Bij echocardiografie werd een sterk gedilateerde linker 
ventrikel gezien (diastolische diameter van de linker 
ventrikel: 36 mm; ver boven de Py5) met een slechte ver­
kor tingsfr actie van 12-14% (normaal >  25%) en een mi -
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tralisklepinsufficiëntie. E r  was een schil van pericard- 
vocht te zien (dikte xo mm) bij de voorwand van de 
rechter ventrikel. Beide coronairen leken uit de aorta te 
ontspringen, m aar er was een kaliberv er schil ten nadele 
van de linker coronairarterie.
Mogelijk bestond er in het eerste levensjaar angina 
pectoris, zich uitend in aanvallen van ontroostbaar hui­
len en transpireren. Elektrocardiografisch bleven er ST- 
segmentafwijkingen en Q-golven in afleiding I en aVL, 
passend bij een doorgemaakt lateraal infarct. D e creati- 
nekinase-MB-fractie was nooit verhoogd. M et als diag­
nose ‘congestieve cardiomyopathie’ werd patiëntje poli­
klinisch gevolgd.
Op 2-jarige leeftijd werd een hartcatheterisatie ver­
richt, ter evaluatie van de cardiomyopathie. Hierbij 
bleek een aberran t ontspringende linker coronairarte­
rie (uit de truncus pulmonalis) te bestaan, hetgeen de 
linker-ventrikelproblemen volledig verklaarde. Twee 
maanden later volgde reïmplantatie van de linker coro­
nairarterie in de aorta ascendens tijdens open hartchi- 
rurgie. Postoperatief waren er geen problemen. Tijdens 
follow-up bleek patiëntje veel actiever zonder aanvallen 
van heftig transpireren. Echocardiografisch werden in de 
loop van de tijd de verkortingsfractie en de diastolische 
diameter van de linker ventrikel geleidelijk normaal.
Inmiddels is patiënte 7 jaar oud en zij is qua conditie 
vergelijkbaar m e t haar leeftijdgenootjes.
Patiënt B, een jongen, werd op de leeftijd van bijna 8 
maanden verwezen in verband met slecht drinken, hui­
len tijdens de voeding, minder groeien, kortademigheid, 
transpireren, hoesten en frequente luchtweginfecties. Bij 
lichamelijk onderzoek was een hartgeruis gehoord.
Wij zagen een tachy- en dyspnoïsche zuigeling die 
flink hoestte. H e t  lichaamsgewicht was 6760 g (P5). D e 
systolische bloeddruk was 90 m m Hg (leeftijdsadequaat; 
gemeten met de ‘flush-methode’, hierbij wordt de arm 
omhooggehouden en van distaai naar proximaal leeg- 
gestreken, w aarna de manchet w ordt opgeblazen; de 
systolische bloeddruk is de druk waarbij de arm ver­
kleurt van bleek naar roze tijdens het leeglopen van het 
manchet). Over de longen werden voortgeleide rhonchi 
gehoord. Aan h e t hart viel in de vierde en vijfde inter- 
cos tal e ruimte een zacht hoogfrequent systolisch geruis 
op, met een luide diastolische roffel parasternaal links. 
Alle perifere pulsaties waren palpabel; er was geen he- 
patomegalie.
Op de thoraxfoto zagen wij een vergroot hart met toe­
genomen longvaattekening en een spoor pleuravocht 
links. Elektrocardiografisch was er een diepe Q-golf in 
afleiding I, aVL alsmede ST-segmentelevatie links pre-
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Elektrocardiogram van patiënt A, met pathologische Q-golven in afleiding I, aVL en precordiaal. Er waren ST-elevaties links pre­
cordiaal, ST-depressies ter plaatse van de achterwand en positieve T-toppen rechts precordiaal.
cordiaal. Echocardiografie liet een slechte linker-'ventri- 
kelfunctie zien (verkortingsfractie: 16%), met dilatatie 
van linker atrium en ventrikel, alsmede een mitralisklep- 
insufficiëntie. Aan het coronairsysteem werden geen af­
wijkingen gezien.
Gedacht werd aan een congestieve cardiomyopathie. 
Aanvullend (bloed)onderzoek gaf geen afwijkingen. G e­
zien de slechte linker-ventrikelfunctie werd gestart met 
acetylsalicylzuur en dipyridamol ter voorkoming van 
trombusvorming. Hieraan werd later digoxine en ibopa- 
mine toegevoegd. Patiënt werd in verbeterde toestand 
ontslagen.
Anderhalve maand later volgde heropname wegens 
decompensatio cordis. Bij echocardiografie onder seda- 
tie zagen wij een uit de truncus pulmonalis ontspringen­
de linker coronairarterie alsmede een flinke afname van 
de verkortingsfractie tot 7 %. Hartcatheterisatie beves­
tigde de diagnose. Vanuit de goed ontwikkelde rechter 
coronairarterie vulden zich collateralen en later ook de 
linker coronairarterie. In aansluiting op de hartcathete­
risatie volgde reïmplantatie van de linker coronairarterie 
in de aorta ascendens. Postoperatief traden tijdelijke 
ventriculaire en supraventriculaire ritmestoornissen en 
een Gram-negatieve sepsis op.
Inmiddels is patiënt 2,5 jaar oud. De inspanningstole- 
rantie is nog zeer matig: hij wordt kortademig en tran­
spireert snel bij lichamelijke activiteit. Echocardiografie 
laat inmiddels herstel zien van de verkortingsfractie 
(43%) bij een blijvende mitralisklepinsufficiëntie, waar­
schijnlijk ten gevolge van infarcering van de papillair- 
spier. Röntgenologisch is de Cardiomegalie afgenomen. 
De medicatie is inmiddels gestaakt.
Patiënt C, een meisje, werd op de leeftijd van vijf maan­
den verwezen wegens ‘failure to thrive’ en slecht drin­
ken; dyspnoe, huilen en transpireren. Zij werd in de loop 
van de tijd steeds minder actief. D oor een luchtweginfec- 
tie waren de klachten verergerd.
Wij zagen een roze zuigeling met neusvleugelademha- 
ling en subcostale intrekkingen. Het gewicht was 5330 g 
(<  P3). Over beide longen werden fijne crepitaties ge­
hoord, aan het hart doffe tonen zonder bij geruis. Er be­
stond een tachycardie (180 slagen/min). De perifere pul­
saties waren normaal; er was geen hepatomegalie.
Behalve een geringe anemie (hemoglobineconcentra- 
tie: 6,1 mmol/1) werden bij laboratoriumonderzoek geen 
afwijkingen gevonden. De thoraxfoto toonde een Car­
diomegalie en een 'drukke longvaattekening’. Elektro­
cardiografisch waren er een negatieve T-top in afleiding 
I en aVL, alsmede afwijkende ST-T-segmenten links 
precordiaal. Bij echocardiografie werd een congestieve 
cardiomyopathie gezien, met een geringe mitralisklep-
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insufficiëntie en een verkortingsfractie van 16%. De 
rechter coronairarterie ontsprong normaal; de linker 
werd niet a vue gekregen.
Tijdens opname had patiëntje perioden met geïrri­
teerd gedrag waarbij er op het simultaan gemaakte E C G  
duidelijke Q-goIven in afleiding I en aVL te zien waren, 
naast repolarisatiestoornissen in deze en de precordiale 
afleidingen, passend bij angina pectoris. Besloten werd 
tot hartcatheterisatie omdat een coronairafwijking werd 
vermoed. Inderdaad bleek de linker coronairarterie uit 
de truncus pulmonalis te ontspringen, met retrograde 
vulling vanuit de rechter coronairarterie. Daarop werd 
operatief de linker coronairarterie in de aorta ascendens 
gereïmplanteerd. De slechte preoperatieve linker-ven- 
trikelfunctie leidde postoperatief tot tijdelijk instabiele 
hemodynamiek. Uiteindelijk werd patiënte ontslagen 
met digoxine en ibopamine.
Inmiddels is zij 1,5 jaar oud. De medicatie is gestaakt; 
klinisch is er een goede inspanningstolerantie. E lek tro ­
cardiografisch is er goede verbetering van de repolarisa­
tiestoornissen; echocardiografisch heeft de linker-ventri- 
kelfunctie zich hersteld en is de mitralisklepinsufficiëntie 
verdwenen.
Van alle vormen van aberrant ontspringende coronairar- 
teriën is de hier beschrevene, waarbij de linker coronair­
arterie uit de truncus pulmonalis ontspringt, de meest 
voorkomende,2 E r zijn twee klinische beelden te onder­
scheiden: een volwassen en een infantiele presentatie, 
die de uitersten vormen van een anatomisch en fysiolo­
gisch continuüm. Bij presentatie op volwassen leeftijd 
bestaat er een adequate collaterale circulatie, met een 
links-rechtsshunt van de (normaal ontspringende) rech­
ter coronairarterie via de linker coronairarterie naar cle 
truncus pulmonalis. Bij klachten op jonge leeftijd schiet 
de collaterale circulatie tekort en ontstaat ischemie van 
het myocard van de linker ventrikel, met angineuze 
klachten tot zelfs myocardinfarct als gevolg.
De eerste casus werd in 1886 door Brooks beschre­
ven.3 Diverse casussen volgden, tot Bland, W hite en 
Garland in 1933 het klinische beeld beschreven, hetgeen 
sindsdien naar hen wordt genoemd .4
De incidentie van wat ook wel wordt genoemd ‘anom- 
alous left coronary artery originating from the pulmon- 
ary artery’ (ALCAPA) onder alle vormen van congeni­
tale hartafwijkingen is tussen 1 op 250 en x op 400.5 V oor 
ons land gaat het dan om ongeveer 3 tot 4 kinderen per 
jaar, 85% wordt bij de arts gebracht in het eerste levens­
jaar.
Pathologische afwijkingen. De rechter coronairarterie 
ontspringt normaal en heeft een normaal verloop. De 
linker coronairarterie ontspringt uit de truncus pulmo­
nalis, het frequentst uit de linker sinus pulmonalis, m aar 
soms ook meer naar distaal.6 De stam van de linker coro­
nairarterie is meestal kort (tot 5 mm). Afhankelijk van 
het type afwijking bestaat er vaak een min of m eer uit­
gebreid netwerk van collateralen tussen beide coronair- 
vaten. In het verzorgingsgebied van de linker coronairar­
terie worden infarcten gezien, met soms aantasting van 
de papillairspieren en mitralisklepinsufficiëntie, hetgeen
het overheersende symptoom kan zijn (cardiale soufflé). 
D e linker ventrikel is gedilateerd, met hypertrofie poste- 
robasaal en fibrose anterolateraal. In de literatuur zijn 
enkele meldingen gemaakt van aneurysmata van de lin­
ker ventrikel bij A L C A P A .5 D an bestaat er endocardia- 
le fibro-elastose van de linker en soms ook van de rech­
ter ventrikel of het linker atrium. In het laatste geval is er 
tevens fibro-elastose van de mitralisklep. In 4-17% van 
de gevallen zijn er bijkomende cardiovasculaire afwij­
kingen, w aaronder open ductus arteriosus, ventrikelsep- 
tumdefect, en conotruncale afwijkingen.7
In het verloop van de aandoening zijn vier hemodyna- 
mische stadia te onderscheiden :8 9 ante partum is de druk 
in de truncus pulmonalis gelijk aan die in de aorta; de lin­
ker coronairarterie wordt vanuit de truncus pulmonalis 
antegraad geperfundeerd. Post partum daalt de druk in 
de truncus pulmonalis (wegens dalende longvaatweer- 
stand). In het geval van collaterale circulatie tussen cle 
coronairvaten vult de linker coronairarterie zich nu re- 
trograad vanuit cle rechter coronairarterie. In het typi­
sche geval geeft dit rond de tweede levensmaand klach­
ten. Als de patiënt dit tweede stadium overleeft, kunnen 
zich extra collateralen vormen, gestimuleerd door hy- 
poxie en lage druk in de A. pulmonalis. Uiteindelijk kan 
een zogenaamd 'coronary steal syndrome’ ontstaan (ver­
lies van capillaire functie van de anastomosen door te 
grote flow en diam eter) en een links-rechtsshunt van de 
aorta naar de A. pulmonalis met kans op myocardbe- 
schadiging door inefficiënte myocardperfusie.
Klinisch beeld . D e eerste symptomen worden meestal 
in de tweede tot vierde levensmaand gezien: angineuze 
perioden bij inspanning (zoals bij drinken) met dyspnoe, 
tachypnoe, bleekheid, rusteloosheid en huilen. Gevol­
gen zijn decompensatio corclis en (of) frequente lucht- 
weginfecties. D e patiënten kunnen bij een arts gebracht 
worden met mitralisklepinsufficiëntie of zelfs met acute 
hartstilstand .10 Bij lichamelijk onderzoek wordt vaak een 
soufflé gehoord of kunnen aanwijzingen bestaan voor 
decompensatio cordis. Perifere pulsaties zijn goed voel­
baar; er is geen cyanose.
Diagnostiek. O p het E C G  zijn tekenen van ischemie 
(ST-T-segmentafwijkingen) of van anterolaterale infar- 
cering te zien. Soms bestaat er linker-ventrikelhypertro- 
fie. Ook kan röntgenologisch een vergroot hart worden 
gezien. Echocardiografie is onbetrouwbaar omdat daar­
mee de aandoening gemakkelijk wordt gemist (zoals bij 
patiënt A). In de literatuur worden diverse echocardio- 
grafische bevindingen beschreven, die kunnen worden 
gezien bij A L C A P A , waaronder een typisch flow-pa- 
troon in de A. pulmonalis, dat echter bij onze patiënten 
niet werd w aargenom en .11-13
Hartcatheterisatie is onmisbaar voor het stellen van 
de diagnose. Contrastinjectie in de aortawortel m aakt de 
rechter coronairarterie, de collateralen en de retrograde 
flow via de linker coronairarterie naar de truncus pu lm o­
nalis zichtbaar. Oxymetrie in de truncus pulmonalis kan 
een links-rechtsshunt aantonen. Catheterisatie geeft te­
vens informatie over de preoperatieve hemodynamische 
toestand voor wat betreft het kinetische patroon van de 
linker ventrikel en mitralisklepinsufficiëntie.
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Therapie. D e  laatste decennia lieten een grote evolutie 
in de chirurgische behandeling van A LCAPA  zien, De 
huidige therapie van keuze is het creëren van een coro- 
nairsysteem dat uit twee arteriën bestaat door middel 
van directe implantatie van de linker coronairarterie in 
de aortawortel. In een overzichtsartikel worden oudere 
technieken beschreven en vergeleken voor wat betreft 
vroege en late complicaties, alsmede sterfte.14
Prognose . Deze is afhankelijk van tijdstip van diagno­
se en interventie en van de uitgebreidheid van het myo- 
cardinfarct. Wollenek et al. beschrijven in hun groep van 
13 patiënten een sterfte van 3 0 ,7 % ;  90% van de over­
levenden functioneert in NYHA-klasse I. Postoperatief 
was duidelijke verbetering van de lin.ker-ventrikelfunc- 
tie te zien.15 Sauer et al. onderzochten perioperatieve kli­
nische en angiografische risicofactoren bij A L C A P A .16 
Goede voorspellende waarde hebben de verkortings­
fractie, de aanwezigheid van mitralisklepinsufficiëntie of 
linker-ventrikelaneurysmata, alsmede de leeftijd bij ope­
ratie (op jongere leeftijd m eer risico).
Dames en Heren, het is geenszins de bedoeling van deze 
les om een vertekend beeld te geven van de zuigeling 
met ontroostbaar huilen, aangezien A LCA PA  een zeld­
zame aandoening is. D e typische klachten bij inspanning 
wijzen echter in cardiale richting. D e elektrocardiografi- 
sche afwijkingen zijn meestal ernstig en niet moeilijk als 
pathologisch te duiden. De definitieve diagnose kan dan 
worden gesteld met behulp van angiografie. D e progno­
se hangt sterk samen met het tijdstip waarop de diagnose 
wordt gesteld.
Jammer genoeg geldt ook voor onze patiënten dat, on­
danks de ECG-afwijkingen, de diagnose niet direct werd 
gesteld, Bij patiënte A leek bij echocardiografie geen 
sprake van A LC A PA . H et eerste echocardiografisch on­
derzoek bij patiënt B was achteraf minder betrouwbaar 
door onrust van de patiënt. Beide gevallen tonen dat 
voor de definitieve diagnose coronairangiografie onmis­
baar is.
Als gevolg van de vooruitgang die de laatste decennia 
in de chirurgische techniek is geboekt, is de perioperatie­
ve sterfte afgenomen. Late postoperatieve follow-up van 
de chirurgische therapie kan herstel van de linker-ven- 
trikelfunctie laten zien, ook indien deze preoperatief 
zeer slecht was. Dit laatste mag derhalve geen reden zijn 
de patiënt de ingreep te onthouden. Vroege onderken­
ning van de aandoening leidt tot minder schade aan het 
myocard met als gevolg minder perioperatief risico en 
een betere prognose.
L1TERATUUR
1 Tasche M JA, Bruijnzeels MA, Poel BN M  van der, Suijlekom-Smit 
L W A  van, W ouden JC  van der. Zuigelingen die vaak huilen: fre­
quence  en aanpak van dit probleem  in de huisartspraktijk. Ned 
Tijdschr G eneeskd 1993;137 :1927-30 .
2 Neufeld HN, Schneeweiss A. Coronary artery disease in infants and 
children. Philadelphia: Lea and Febiger, 1983.
3 Brooks H  St J. Two cases of an abnormal coronary artery of the 
heart arising from the pulmonary artery: with some rem arks upon 
the effect of this anomaly in producing cirsoid dilatation of the ves­
sels. J A nat Physiol i8S6;2o:26 .
4  Bland EF, White PD, Garland J. Congenital anomalies of the cor­
onary arteries: report of an unusual case associated with cardiac 
hypertrophy. Am Heart J 1933;8:787-90.
5  Vlodaver Z, Neufeld HN, Edwards JE. Coronary arterial variations 
in the normal heart and in congenital heart disease. New York: Aca­
demic Press, 1975.
6  Hallman GL, Cooley D A , Singer DB. Congenital anomalies of the 
coronary arteries: anatomy, pathology, and surgical treatment. Sur­
gery 1966;59:133-44.
7  Boning U, Sauer U, Mocellin R, Meisner H, Schumacher G, Buhl- 
meyer K. Koronarfehlabgang aus der A rteria  pulmonalis mit assozi­
ierten Herz- und Gefassmissbildungen. Bericht über drei Patienten 
und Literaturübersicht. Herz 1983;8:93-104.
8  Edwards JE. Anomalous coronary arteries with special reference to 
arteriovenous-like communications. Circulation 1958;17 :1001-3 .
9  Wright NL, Baue A E, Baum S, Blakemore WS, Zinsser HF. Cor­
onary artery steal due to an anomalous left coronary artery originat­
ing from the pulmonary artery. J Thorac Cardiovasc Surg 1970:59: 
461-7.
10 Driscoll DJ. Cardiovascular evaluation of the child and adolescent
before participation in sports. Mayo Clin Proc 1985;60:867-7 3 .
11 Schmidt KG, Cooper MJ, Silverman NH, Stanger P. Pulmonary ar­
tery origin of the left coronary artery: diagnosis by two-dimensional 
echocardiography, pulsed D oppler ultrasound and color flow map­
ping. J Am Coll Cardiol 1988;1 1 :396-402.
1 2  Koike K, Musewe NN, Smallhorn JF, Freedom RM. Distinguishing 
between anomalous origin of the left coronary artery from the pul­
monary trunk and dilated cardiomyopathy: role of echocardio- 
graphic measurement of the right coronary artery diameter. Br 
Heart J 1989;61:192-7 .
1 3  Salzer Muhar U, Proll E, Kronik G, Intercoronary collateral flow de­
tected by Doppler colour flow mapping is an additional diagnostic 
sign in children with anomalous origin of the left coronary artery 
from the pulmonary artery. Br H eart  J 1993;70:558-9.
1 4  Backer CL, Stout MJ, Zales VR, Muster AJ, Weigel TJ, Idriss FS, et 
al, Anomalous origin of the left coronary artery. A twenty-year re­
view of surgical management. J Thorac Cardiovasc Surg I992;i03; 
1049-57 .
1 5  Wollenek G, Domanig E, Salzer M uhar U, Havel M, Wimmer M, 
Wolner E. Anomalous origin of the left coronary artery: a review of 
surgical management in 13 patients. J Cardiovasc Surg (Torino) 
1993;34:399-405.
1 6  Sauer U, Stern H, Meisner Ii, Buhlmeyer K, Sebening F. Risk fac­
tors for perioperative mortality in children with anomalous origin of 
the left coronary artery from the pulmonary artery. J Thorac Cardio­
vasc Surg 1992;104:696-705 .
Aanvaard op 11 juli 1995
Bladvulling
Goed advies aan artsen 
Dr. C. heeft een statistiek gemaakt omtrent vierhonderdvijftig 
sterfgevallen onder medici in de laatste acht jaren. De gemid­
delde leeftijd, door de overledenen bereikt, was 54.6 ja ar. Het 
aantal sterfgevallen was, naar evenredigheid der getalsterkte,
i2A maal grooter dan dat bij de geestelijkheid, en i r4  maal 
grooter dan onder de rechtsgeleerden, Een belangrijke doods­
oorzaak was: het zichzelf toedienen van medicijnen, verder 
vooral typheuse koorts en arterio-sclerose. De medicus, zegt 
het Brit. med. Journ. behoort matig te zijn, en regelmatig met 
zijn maaltijden en bezigheden, en drie weken per ja ar rust te 
nemen, in het kort, alles te doen wat hij anderen aanraadt. En 
dan, niet verzuimen zijn zoo bedreigd leven te verzekeren.
(Berichten Buitenland. Ned Tijdschr Geneeskd 18953911: 
1201-2.)
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